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ÖZET
Pulmoner stenoz sa¤ ventrikül ile pulmoner arterler aras›nda oluﬂan bir darl›k olup üç tipi vard›r: valvüler, subvalvüler ve
supravalvüler veya periferik tip. Darl›¤›n derecesine göre hafif, orta veya a¤›r olabilir. Sa¤ ventrikül hipertrofisi ola¤and›r ve
muayenede sistolik üfürüm ve ejeksiyon kli¤i duyulmas› esas bulgulard›r. Prognoz genelde iyi olup, ço¤u vaka ya tedavi
gerektirmez veya ameliyats›z balon valvüloplasti ile tedavi edilebilir. (Güncel Pediatri 2007; 5: 111-3)
Anahtar kelimeler: Pulmoner stenoz, çocuk.
SUMMARY 
Pulmonary stenosis is an obstruction between the right ventricle and the pulmonary arteries. It has three different types:
valvular, subvalvular and supravalvular or peripheric. It may be mild, moderate or severe according to the obstruction. Right
ventricular hyperthrophy is essential and most prominent sign on oscultation is murmur and ejection click. Prognosis is gen-
erally good and most of the patients do not need any treatment or were treated by baloon valvuloplasty without surgery.
(Journal of Current Pediatrics 2007; 5: 111-3)
Key words: pulmonary stenosis, children.
‹zole pulmoner stenoz tüm konjenital kalp hastal›klar›
içinde % 7-10 oran›nda görülür. Üç tipi vard›r: valvüler,
subvalvüler (infundibuler) ve supravalvüler pulmoner ste-
noz (ﬁekil 1). Baz› vakalarda ise VSD veya ASD ile birlikte
de görülebilir. En s›k görülen tipi valvüler pulmoner stenoz-
dur. Valvüler pulmoner stenozda  kapak kal›n, fibrotik, se-
milüner kapakç›klar deforme ve komissürler yap›ﬂ›kt›r. Bu
nedenle kapak sistolde tam olarak aç›lamaz. Sistolde aç›l-
ma oran›na göre hafif, orta veya a¤›r olabilir. Subvalvüler
(infundibuler) ve supravalvüler pulmoner stenoz daha az
görülür. Supravalvüler pulmoner stenozda darl›k kapa¤›n
yukar›s›nda, bifurkasyon bölgesinde veya dallarda olabilir.
Dallarda ve yayg›n olarak görülürse periferik pulmoner ste-
noz ad› da verilir (1-3). Bu tip en s›k Alagille sendromu, Willi-
ams sendromu ve konjenital k›zam›kç›kta görülür. Subvalvü-
ler pulmoner stenozda ise kapa¤›n daha alt›nda yani infundi-
buler bölgede kas hipertrofisine ba¤l› tubuler ﬂekilde darl›k
vard›r. Her üç tip darl›kta da darl›¤›n derecesine ba¤l› olarak
sa¤ ventrikül içinde ve darl›¤›n proksimalinde bas›nç artar ve
sa¤ ventrikül hipertrofiye olur. Bunun derecesi darl›¤›n dere-
cesine ba¤l›d›r. Valvüler pulmoner stenozlar›n %10-15’i disp-
lastik pulmoner kapakt›r. Noonan sendromlu hastalar›n 2/3’ü
bu tiptendir (1,2).  Bunda kapak kal›n, fibrotik hatta mikzoma-
tözdür, anulus ve anulus üstü ana pulmoner arterde de dar-
l›k vard›r. Valvüler pulmoner stenozdan farkl› olarak postste-
notik dilatasyon görülmez. Pulmoner stenozun derecesi ise
sa¤ ventrikül ile pulmoner arter aras›ndaki bas›nç fark› (gra-
dient) ile de¤erlendirilir (1-3). Hafif-orta dereceli pulmoner
stenozlarda sa¤ ventrikül bas›nc› sol ventrikül bas›nc›ndan
daha düﬂük iken, a¤›r pulmoner stenozda sol ventrikül bas›n-
c›ndan daha yüksek olabilir. E¤er intrakardiyak bir ﬂant yok-
sa a¤›r stenozlarda bile siyanoz görülmezken, a¤›r pulmoner
darl›kl› yenido¤anlarda foramen ovaleden sa¤-sol ﬂanta ba¤-
l› siyanoz görülebilir ki buna kritik pulmoner stenoz denir (1).
Hafif pulmoner stenoz: Sa¤ ventrikül ile pulmoner arter
aras›ndaki bas›nç fark› yani gradient 30 mmHg’dan azd›r.
Hastada hiç bir semptom yoktur. Sadece muayenede pulmo-
ner odakta ejeksiyon kli¤i ve k›sa sistolik ejeksiyon üfürümü
duyulur. ‹kinci kalp sesi çifttir. Telekardiyografi genellikle
normaldir veya hafif pulmoner konus kabar›kl›¤› görülebilir
(Resim 1). EKG’de genellikle anormallik farkedilmez. 
Orta pulmoner stenoz: Gradient 30-60 mmHg aras›ndad›r.
Klinik bulgu genellikle yoktur. Bazen egzersiz intolerans› ve
çabuk yorulma görülebilir. Sa¤ ventrikül aktivitesi artm›ﬂt›r.
Pulmoner odakta ejeksiyon kli¤i ve belirgin sistolik ejeksiyon
üfürümü duyulur ve S2 çifttir. Darl›¤›n derecesiyle orant›l›
olarak üfürüm sistol boyunca daha da uzun duyulur. EKG’de
sa¤ aks, sa¤ ventrikül hipertrofisi vard›r (Resim 2). Sa¤ atri-
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yum dilatasyonu belirtisi olarak sivri P dalgalar› görülebilir.
Telekardiyografide poststenotik dilatasyon nedeniyle pulmo-
ner konus kabar›kt›r (4). Akci¤er damarlanmas› normaldir.
A¤›r pulmoner stenoz: Gradient 60 mmHg’dan yüksek-
tir. Egzersiz intolerans› ve çabuk yorulma görülür. Seyrek
olarak egzersizle gö¤üs a¤r›s›, senkop ve ani ölüm görü-
lebilir.  Foramen ovale aç›ksa veya ASD varsa, sa¤dan so-
la ﬂant baﬂlar ve siyanoz görülebilir. Sa¤ ventrikül aktivi-
tesi çok artm›ﬂt›r. Pulmoner odakta belirgin tril, çok ﬂid-
detli sistolik ejeksiyon üfürümü duyulur. Üfürüm tüm sis-
tolü doldurur, ikinci kalp sesi iyi duyulmaz ve üfürüm sol
omuza, boyna, akci¤er sahalar›na hatta s›rta yay›l›r. Ejek-
siyon kli¤i de kapaklar çok az aç›ld›¤› için art›k duyulmaz.
Çok a¤›r vakalarda periferik ödem ve hepatomegali gibi
sa¤ kalp yetersizli¤i bulgular› görülebilir. EKG‘de sa¤ aks
deviasyonu, a¤›r sa¤ ventrikül hipertrofisi ve sivri P dal-
galar› vard›r. Telekardiyografi’de sa¤ kalp yetersizli¤i ve-
ya triküspid yetersizli¤i yoksa kardiyomegali genellikle
görülmez. Pulmoner konus çok kabar›kt›r (poststenotik di-
latasyon). Akci¤er damarlanmas› azalm›ﬂt›r (4). 
Tan›
Klinik bulgular, telekardiyografi ve EKG ile ﬂüphelenilen
vakalarda kesin tan› ekokardiyografi ile konulur. Ekokardi-
yografide pulmoner kapa¤›n kal›n, aç›l›ﬂ›n›n k›s›tl› oluﬂu val-
vüler pulmoner stenoz tan›s›n› koydururken, infundibulumun
veya infundibulum alt›nda hipertrofik kas bantlar›n›n olmas›
ﬁekil 1. Valvüler, subvalvüler (infundibuler) ve supravalvüler pulmoner stenoz
Resim 2. Pulmoner stenozda sa¤ aks deviayonu ve sa¤ ventrikül hipertrofisi görülmektedir.








Resim 1. Pulmoner stenozlu bir hastada telekardiyografide pul-
moner konusta belirginleﬂme görülmektedir.
subvalvüler pulmoner stenoz, pulmoner arter bifurkasyon
bölgesinde veya dallarda darl›k görülmesi de supravalvüler
veya periferik pulmoner stenoz tan›s›n› koydurur. Renkli
Doppler ile darl›k distalinde turbulan ak›m görülmesi ve
CW (continuous wave) Doppler ile darl›k seviyesinde gra-
dient ölçerek darl›¤›n derecesini saptamak mümkündür
(5). Kateterizasyon genellikle tan› de¤il tedavi amaçl› ola-
rak uygulan›r, tan›sal anjiografi ise sadece distal dallardaki
periferik pulmoner stenozlar›n tan›s› ve yayg›nl›k derecesi için
veya di¤er patolojilerle birlikte olan kompleks kardiyak ano-
malilerin tan›s›nda kullan›l›r (Resim 3). 
Prognoz: Hafif  ve orta pulmoner stenozda hastalar iyi to-
lere ederler. Stenozun derecesinin artmas› olas›l›¤› için izlen-
meleri gerekir. Hafif pulmoner stenoz’da tedavi endikasyonu
yoktur. Darl›¤›n derecesinin artmas› olas›l›¤›na karﬂ› izlenme-
leri ve infektif endokardit profilaksisi yeterlidir. Orta ve a¤›r
valvüler pulmoner stenozda ilk tedavi seçene¤i balon valvü-
loplastidir (1-3,6,7). Balon pulmoner valvüloplastide kapa¤›n
çap›na uygun boyutta balonlu bir kateter femoral venden ve-
na kava inferior, sa¤ atriyum ve sa¤ ventrikül yoluyla kapak
hizas›na kadar ilerletilip uygun bas›nçta ﬂiﬂirilerek kapa¤›n
yap›ﬂ›k komissürlerinin aç›lmas› sa¤lan›r (Resim 4). Subval-
vüler pulmoner stenoz veya displastik pulmoner kapakta val-
vüloplasti pek yarar sa¤lamaz. Periferik mültipl pulmoner ste-
nozda da anjiyoplastiden yarar görme olas›l›¤› yüksek olma-
y›p bu vakalara stent denenebilir. Valvüloplasti ve anjiyoplas-
ti ile tedavi edilemeyen hastalarda cerrahi kas rezeksiyonu,
komissürotomi ve pulmoner anulusa veya pulmoner arterle-
re d›ﬂ yama gibi cerrahi tedavi seçenekleri gerekebilir.
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Resim 4. Balon pulmoner valvüloplasti s›ras›nda solda kal›n olan kapa¤›n balonda yaratt›¤› indentasyon, sa¤da ise pulmoner kapa¤›n dilata-
syonu ile indentasyonun kayboldu¤u görülmektedir.
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Resim 3. Lateral anjiografide hipertrofik sa¤ ventrikül, kal›n pul-
moner kapaklar, jet ak›m› ve ana pulmoner arterde poststenotik
dilatasyon görülmektedir. 
APA: ana pulmoner arter, KAT: kateter, PSD: poststenotik dilatasyon,
PV: pulmoner valv, RV: sa¤ ventrikül
